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КЛИНИКА НЕРВНЫХ И ПСИХИЧЕСКИХ ЗАБОЛЕВАНИЙ
Болезнь моямоя (БММ) относится к группе редких 
болезней и характеризуется как прогрессирующее цере-
броваскулярное заболевание, протекающее с двусторон-
ним стенозированием супраклиноидных отделов вну-
тренних сонных артерий (ВСА), начальных сегментов пе-
редних (ПМА) и средних мозговых артерий (СМА) с по-
следующей их облитерацией и развитием сети базальных 
анастомозов [1]. Впервые заболевание было описано в 
Японии К. Takeuchi и Т. Kudo в 1957 г.; затем в 1961—1965 
гг. А. Nishimoto и К. Takeuchi детализировали клиниче-
ские симптомы и сформулировали ее диагностические 
критерии [2]. Впервые термин «болезнь моямоя» исполь-
зовал J. Suzuki в 1967 г., и до настоящего времени именно 
данное название употребляют во всем мире для обозначе-
ния этой хронической медленно прогрессирующей цере-
бральной васкулопатии, которая сопровождается рециди-
вирующими инсультами и транзиторными ишемически-
ми атаками (ТИА), приводит к тяжелым двигательным 
нарушениям и/или энцефалопатии [3, 4]. Изначально 
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Болезнь моямоя в детском возрасте остается редко диагностируемой патологией. Головная боль, которая часто встречается 
у детей, является первым симптомом этого заболевания. В литературе отдельно выделяется головная боль, ассоциированная 
с болезнью моямоя (HAMD — headache, associated with moya-moya disease). Показаны варианты дебюта, спектр 
первоначальных диагнозов и скорость верификации диагноза болезни моямоя у 7 детей. Представлен клинический случай 
болезни моямоя у мальчика 9 лет, первоначально расцененной как мигрень с аурой. Данные, приведенные авторами, и 
сведения из литературы показывают необходимость использования магнитно-резонансной ангиографии у детей с 
приступами головной боли и очаговой неврологической симптоматикой с целью выявления этой прогрессирующей 
васкулопатии и своевременного их направления на хирургическое лечение.
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Moyamoya disease in children is a rarely diagnosed entity. Frequent headache is the first symptom of the disease. Headache 
associated with moya-moya disease (HAMD) is a separated entity reported in the literature. Variants of onset, a spectrum of 
primary diagnoses and diagnosis verification rate of moyamoya disease in 7 children are presented. A clinical case of moya-moya 
disease in a 9-year boy, who was primarily diagnosed with migraine with aura, is reported. The results presented by the authors 
as well as literature data indicate the necessity of using magnetic-resonance angiography in children with headache attacks and 
focal neurologic symptoms to identify this progressive vascular pathology and timely recommend a surgical treatment.
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предполагалось, что заболевание характерно только для 
лиц японской национальности, однако со временем стали 
появляться публикации о случаях БММ в других странах, 
в том числе у пациентов неазиатской этнической принад-
лежности [5, 6]. Факторы риска и патогенез БММ в на-
стоящее время не изучены до конца, предполагают муль-
тифакторную этиологию на генетически детерминиро-
ванном фоне [7—10].
Актуальность ранней диагностики и адекватной вери-
фикации БММ в детском возрасте обусловлена многими 
причинами, одна из которых — высокий риск возникно-
вения острых нарушений мозгового кровообращения 
(ОНМК). Полагают, что патология церебрального сосу-
дистого русла становится причиной половины ишемиче-
ских инсультов (ИИ) и ТИА в детском возрасте, а на па-
циентов с БММ приходится около 10% от этого патогене-
тического типа инсульта [11, 12]. Тесную связь с ОНМК 
подчеркивает и отдельная клиническая классификация 
БММ, предложенная в 1990 г. Y. Matsushima именно для 
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детей, в которой были выделены 6 типов заболевания в за-
висимости от количества и частоты рецидивирования ИИ 
и ТИА [13].
Постановка диагноза БММ на ранних этапах заболе-
вания дает возможность своевременно проводить нейро-
хирургические операции, эффективность и преимущество 
которых над консервативными методиками показаны во 
множестве исследований. Оперативные методики достиг-
ли I класса и уровня рекомендаций В по принципам до-
казательной медицины, что само по себе уникально для 
педиатрической неврологической практики [14—16].
Первые проявления болезни в детском возрасте могут 
быть весьма разнообразными и неспецифичными (напри-
мер, головная боль, задержка нервно-психического раз-
вития, гиперкинезы), что в совокупности с отсутствием 
инсультной настороженности детских неврологов приво-
дит к существенной отсрочке постановки диагноза [1, 11, 
17]. Наиболее часто отправной точкой для верификации 
БММ становятся повторяющиеся ТИА, а также ИИ, ко-
торые являются первыми клиническими проявлениями 
этой патологии именно у детей младшего возраста [1, 11, 
17—19]. Однако распознавание клинических симптомов 
ТИА и ИИ в практике детского невролога затруднительно 
в силу множества причин, одна из которых — невозмож-
ность для ребенка донести свои жалобы до взрослых (на-
пример, наличие квадратной гемианопсии или паресте-
зий). Кроме того, флюктуация неврологических наруше-
ний часто способствует постановке неверного диагноза 
(черепно-мозговая травма, эпилепсия и др.), особенно на 
этапе оказания неотложной помощи [11, 20, 21]. При вы-
боре методов нейровизуализации неврологи часто огра-
ничиваются результатами только компьютерной томогра-
фии (КТ) головного мозга, вследствие чего I и II типы 
БММ остаются не идентифицированы достаточно долго. 
Кроме того, большинство стандартов оказания помощи 
при заболеваниях, протекающих с очаговой неврологиче-
ской симптоматикой, не подразумевают проведения ан-
гиографии, так что до появления зон инфарктов на КТ- и/
или МРТ-изображениях болезнь у детей остается нерас-
познанной [18].
Большинство многоцентровых исследований направ-
лены на изучение этой патологии у взрослых, и, несмотря 
на сотни включенных в них больных, описание детских 
вариантов БММ остается на уровне небольших групп. 
В русскоязычной литературе данная патология описыва-
ется только в виде единичных случаев.
Под нашим наблюдением находятся 7 пациентов с 
БММ с дебютом заболевания в детском возрасте. Первые 
симптомы болезни у них носили преимущественно не-
специфичный общемозговой характер и появились в воз-
расте 8,0±1,1 года (см. таблицу). Последующее присоеди-
нение очаговых неврологических симптомов (в виде ги-
перкинезов, пирамидной симптоматики) изначально бы-
ло расценено как проявление суб- или декомпенсации 
резидуального органического фона под влиянием школь-
ных нагрузок, интенсивных занятий спортом, вирусных 
инфекций, прививок и т.д. Распознавание их в качестве 
ТИА происходило ретроспективно, после верификации 
БММ, которая произошла в возрасте 11,3±1,1 года. Это 
связано с широким распространением цефалгического 
синдрома в детской популяции, отсутствием протоколов 
и стандартов лечения таких пациентов, а также низкой 
настороженностью специалистов педиатрической прак-
тики по поводу инсульта [22—24]. Кратковременный и 
преходящий характер симптомов у детей, часто в сочета-
нии с невозможностью вербально охарактеризовать свои 
















ОНМК за время 
болезни
Неврологический  
дефицит в настоящее 
время
Ч., мальчик 10 Цефалгии, гипер-
кинезы
РЦОН, эпилепсия 14 12 ТИА, 1 ИИ Гемипарез, когнитив-
ный дефицит, эпилеп-
сия
Б., мальчик 5 Преходящий геми-
парез
Синдром вегетатив-
ной дизрегуляции  
по ваготоническому 
типу
7 2 ТИА Минимальная статико-
моторная недостаточ-
ность
К., мальчик 13 Цефалгии Гипертензионный 
синдром
15 6 ТИА, 2 ИИ Гемипарез, когнитив-
ный дефицит, эпилеп-
сия
Л., девочка 8 Цефалгии, гипер-
кинезы
РЦОН 10 2 ТИА, 1 ИИ Минимальная статико-
моторная недостаточ-
ность
Щ., девочка 5 Гиперкинезы РЦОН 12 3 ТИА, 1 ИИ Минимальная статико-
моторная недостаточ-
ность
О., мальчик 6 Цефалгии РЦОН 12 6 ТИА, 1 ИИ Минимальная статико-
моторная недостаточ-
ность






Примечание. РЦОН — резидуальная церебральная органическая недостаточность.
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«необычные» жалобы, способствовали позднему обраще-
нию за помощью и несвоевременной госпитализации. Та-
ким образом, отсроченное распознавание БММ было от-
мечено у всех пациентов, и минимальный срок такого 
“диагностического разрыва” составил 1—2 года. Иденти-
фикация БММ происходила только после того, как у ре-
бенка развивался ИИ, возникала очаговая и общемозго-
вая симптоматика (центральный гемипарез, афатические 
и когнитивные нарушения, симптоматическая эпилеп-
сия), и данные нейровизуализации невозможно было иг-
норировать или интерпретировать иным образом.
В качестве примера приводим клинический случай 
БММ у ребенка, первично идентифицированной как про-
явление мигрени, с последующим развитием ТИА, ИИ и 
множественных очагов лакунарных инфарктов.
Пациент К., мальчик, 9 лет. На момент первого обра-
щения к неврологу пациент предъявлял жалобы на частые 
приступы цефалгии (до 3—4 в течение месяца). Приступы 
протекали практически по однотипному сценарию: вне-
запное начало в течение нескольких минут, с преимуще-
ственной локализацией в левой лобно-височной области 
пульсирующего или давящего характера. Вслед за началом 
головной боли последовательно возникали симптомы 
онемения в комбинации с ощущением слабости по геми-
типу (чаще слева) или без нее, которые сохранялись около 
5 мин. На высоте цефалгии развивалась одно- или дву-
кратная рвота, приносящая облегчение, а затем наступал 
сон, после которого жалоб и объективных признаков оча-
говой или общемозговой симптоматики не фиксировали. 
Длительность приступов цефалгии — до 45 мин; самочув-
ствие между ними не было изменено; при активном рас-
спросе факторов, провоцирующих приступы, выявить не 
удалось.
Из анамнеза известно, что первый приступ интенсив-
ной головной боли в лобно-височной области без четкой 
латерализации был в возрасте 7 лет. На высоте головной 
боли (через 30—40 мин от начала) возникла 2—3-кратная 
рвота с последующим уменьшением интенсивности це-
фалгии и сном (около 1 ч). После пробуждения самочув-
ствие было нормальным, активность не нарушена. По-
вторный приступ произошел через 3 нед с идентичными 
симптомами, но параллельно с началом цефалгии отмеча-
лось последовательное онемение правой руки (от пальцев 
кисти до середины предплечья), затем правой ноги, кото-
рые сохранялись в течение 5—6 мин. В дальнейшем при-
ступы головной боли сопровождались гипестезией со сме-
ной стороны, чаще — слева.
Ребенок был госпитализирован в неврологическое от-
деление областной больницы Могилева для обследования 
и уточнения диагноза с подозрением на мигрень с аурой. 
При оценке неврологического статуса органических сим-
птомов отмечено не было. В стационаре приступы не по-
вторялись. Проведенные лабораторные исследования 
(общие анализы крови и мочи) патологии не выявили. 
При офтальмологическом осмотре не было обнаружено 
отклонений в состоянии глазного дна, снижения остроты 
и нарушения полей зрения. На 11-е сутки от последнего 
приступа цефалгии была выполнена МРТ головного моз-
га (0,14 Тл), при которой была обнаружена арахноидаль-
ная киста в задней черепной ямке. При консультации 
нейрохирурга арахноидальная киста была исключена, 
диа гностировано расширение большой цистерны, пока-
заний к оперативной коррекции нет. С целью дифферен-
циальной диагностики с затылочной эпилепсией прове-
дено электроэнцефалографическое исследование — при-
знаков пароксизмальной активности не зарегистрировано. 
За время пребывания в стационаре получал терапию ней-
ропротективными и вазоактивными препаратами.
Клинические симптомы приступов цефалгии у ре-
бенка на момент первой госпитализации соответствовали 
критериям международной классификации головной бо-
ли II пересмотра (МКГБ-II, 2004) для мигрени с аурой. 
Критерий длительности приступа цефалгии не соответ-
ствовал МКГБ-II, однако, согласно примечаниям, к его 
продолжительности может быть добавлено время сна, ес-
ли пациент засыпает во время приступа мигрени и про-
сыпается без головной боли, что и отмечалось у данного 
больного [25, 26]. Мальчик выписан через 16 дней с диа-
гнозом: «Мигрень с аурой (типичная сенсорная аура с ми-
гренозной головной болью), частые приступы». На про-
тяжении последующих 7 мес каких-либо жалоб, невроло-
гических симптомов зафиксировано не было.
Анамнез жизни: ребенок от первой беременности, 
первых срочных быстрых родов. Во время беременности 
мать перенесла острую респираторную вирусную инфек-
цию, гестоз в срок 33 нед. При рождении масса — 3450 г, 
длина — 51 см, оценка по шкале Апгар — 7/8 баллов. 
В раннем неонатальном периоде было указание на син-
дром угнетения функций центральной нервной системы. 
Из родильного дома выписан на 7-е сутки по месту жи-
тельства с диагнозом «энцефалопатия новорожденного 
легкой степени тяжести». На первом году жизни наблю-
дался неврологом, психомоторное развитие соответство-
вало возрастным нормам. Оперативных вмешательств, 
травм, гемотрансфузий, постановки катетеров не было. 
Аллергический анамнез не отягощен. Общий анализ кро-
ви: эритроциты 4,1·1012/л, тромбоциты 285·109/л, лейко-
циты 6,7·109/л, гемоглобин 127 г/л, скорость оседания 
эритроцитов 5 мм/ч. Наследственность не отягощена; в 
настоящее время матери 28 лет, отцу 30 лет, считают себя 
здоровыми, есть младший ребенок. По мужской линии (у 
деда) в возрасте около 40 лет произошла внезапная смерть, 
причина неизвестна. Подтвержденных тромботических 
событий, в том числе с летальным исходом, в семье и у 
ближайших родственников в молодом возрасте не было.
Повторная экстренная госпитализация проведена че-
рез 8 мес в связи с сохраняющейся в течение 7 сут слабо-
стью в конечностях по гемитипу слева, головной боли не 
отмечалось. Гемипарез развился остро, спустя 1—1,5 ч по-
сле физической нагрузки. На фоне двигательных наруше-
ний позднее появились речевые нарушения в виде «сма-
занного произношения» с сохранением структуры пред-
ложения (дизартрия). Накануне госпитализации ребенок 
дважды просыпался с позывами на дефекацию, но не 
успевал дойти до туалета (неконтролируемая дефекация). 
Известно, что в течение последнего месяца возобнови-
лись приступы цефалгии, которые клинически измени-
лись: длительность головной боли уменьшилась до 10— 
15 мин, приступы не сопровождались рвотой, продолжи-
тельность ощущения слабости в конечностях увеличилась 
до 1 ч, при этом четко отмечалась левосторонняя локали-
зация симптомов, сопровождающих головную боль.
Соматический статус при поступлении: температу-
ра — 36,8 °С, рост — 142 см, масса тела — 40,5 кг, АД — 
110/70 мм рт.ст., пульс — 85 уд. в минуту, частота дыха-
ния — 19 в минуту. Мальчик нормального телосложения, 
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удовлетворительного питания, тургор и окраска кожи, со-
матическое состояние — без особенностей, малых анома-
лий развития нет. Неврологический статус ребенка при 
поступлении: в сознании, ориентирован в месте и време-
ни; вербальный контакт продуктивен, указания понимает 
и выполняет, головной боли нет, симптом Кернига слабо-
положительный с двух сторон. Черепные нервы: обоня-
ние сохранено; глазные щели симметричные, зрачки 
округлой формы, D=S, реакции зрачков на свет (прямая и 
содружественная) сохранены, D=S; движения глаз в пол-
ном объеме, нистагма нет; корнеальные рефлексы D=S; 
лицо симметрично в покое и при мимической нагрузке; 
глотание, фонация не нарушены, речь с элементами диз-
артрии; язык по средней линии. В правых конечностях 
объем движений полный; мышечная сила достаточная в 
проксимальных и дистальных отделах в руках и ногах, па-
резы отсутствуют. В левых конечностях были возможны 
активные движения в плечевом суставе, неполный объем 
движений в локтевом суставе, мышечная сила в дисталь-
ных отделах руки 2 балла. Мышечная сила в левой ноге 
снижена в дистальных отделах до 3 баллов, выявлялась ту-
гоподвижность в голеностопном суставе. Мышечный то-
нус в левых конечностях повышен по спастическому типу 
S>D; сухожильные рефлексы справа живые, слева повы-
шены с расширением зон S>D, клонус стопы, рефлекс 
Бабинского слева; брюшные рефлексы оживлены, D=S. 
В пробе Ромберга устойчив, пальценосовую пробу слева 
выполняет неловко из-за пареза руки. Чувствительность 
поверхностная и глубокая сохранены, D=S. Тазовых на-
рушений на момент поступления нет.
Клинический диагноз при поступлении: «ИИ в пра-
вом каротидном бассейне (средняя мозговая артерия — 
СМА?), предположительно кардиоэмболической этиоло-
гии, с умеренно выраженным левосторонним спастиче-
ским гемипарезом (2—3 балла), дизартрия, острый пери-
од». В неотложном порядке пациенту проведена КТ го-
ловного мозга, где описана картина неспецифического 
поражения белого вещества больших полушарий голов-
ного мозга, рекомендовано проведение МРТ.
В стационаре проведены: эхокардиография — про-
лапс митрального клапана, трикуспидальная регургита-
ция 1-й степени, митральная 0—1-й степени; ЭКГ — на-
рушение процессов реполяризации в перегородочной об-
ласти; УЗИ брахиоцефальных артерий: атеросклеротиче-
ская бляшка общей сонной артерии справа; анализ цереб-
роспинальной жидкости — в пределах нормы.
Лабораторное исследование системы гемостаза при 
поступлении: число тромбоцитов 410·109/л, время по Ли—
Уайту 7,4 мин (референтные значения — 5—10 мин), ак-
тивированное частичное тромбопластиновое время 29 с 
(норма — 22—32 с), протромбиновое время 16,8 с (норма — 
14—20 с), протромбиновый индекс 0,9 (норма — 0,8—1,1), 
концентрация фибриногенов А 2,68 г/л (норма — 2— 
4 г/л), этаноловый тест отрицательный, международное 
нормализованное отношение 0,9 (норма 0,85—1,15), кон-
центрация D-димеров 450 нг/мл (норма — до 400 нг/мл). 
Биохимический анализ крови: холестерин 5,1 ммоль/л 
(референтные значения — 2,8—5,5 ммоль/л), триглицери-
ды 0,9 ммоль/л (норма — 0,4—1,6 ммоль/л), липопротеи-
ды высокой плотности 1,85 ммоль/л (референтные значе-
ния — 1,03—1,55 ммоль/л), липопротеиды низкой плот-
ности 4,66 ммоль/л (референтные показатели — 0— 
3,3 ммоль/л), индекс атерогенности 1,83, церулоплазмин — 
324 мг/л (норма для детей старше 7 лет — 200—540 мг/л), 
С-реактивный белок 5 мг/л (референтные значения — 
0—5 мг/л), щелочная фосфатаза — 203 Ед/л (референтные 
значения — 40—400 Ед/л).
С момента поступления ребенку проводили неспеци-
фическую и симптоматическую терапию, препараты ан-
титромботического спектра назначены не были. На фоне 
проводимой терапии отмечалась положительная динами-
ка. Через 36 ч с момента госпитализации у мальчика вновь 
развилось ухудшение состояния: однократная рвота но-
чью, после сна — моторная афазия с элементами сенсор-
ной, парез нижней части мимической мускулатуры слева, 
через 1 ч появилось выраженное психомоторное возбуж-
дение, развились фокальные гемифациальные клониче-
ские судороги сначала с левой, а затем и правой стороны, 
левосторонний гемипарез трансформировался в тетрапа-
рез. В связи с ухудшением состояния ребенок был пере-
веден в отделение реанимации.
Усугубление тяжести имеющейся неврологической 
симптоматики, присоединение новых очаговых и обще-
мозговых симптомов стало поводом для экстренного про-
ведения МРТ головного мозга. Были выявлены признаки 
обширного инфаркта в бассейне правой СМА с отеком и 
компрессией правого бокового желудочка, множество 
острых лакунарных инфарктов в подкорковых отделах ле-
вого полушария; глиозно-кистозные очаговые изменения 
(вероятно, вследствие ранее перенесенных лакунарных 
инфарктов) (рис. 1).
Коагулограмма на момент ухудшения: число тромбо-
цитов увеличилось до 485·109/л, время по Ли—Уайту сни-
зилось до 3 мин, активированное частичное тромбопла-
Рис. 1. Больной К. МРТ головного мозга (10-е сутки заболева-
ния).
Картина обширного инфаркта в бассейне правой СМА с отеком и ком-
прессией правого бокового желудочка, множеством острых лакунарных 
инфарктов в подкорковых отделах левого полушария; множественные гли-
озно-кистозно-очаговые изменения.
БОЛЕЗНЬ МОЯМОЯ У ДЕТЕЙ
14 ЖУРНАЛ НЕВРОЛОГИИ И ПСИХИАТРИИ, 1, 2016
КЛИНИКА НЕРВНЫХ И ПСИХИЧЕСКИХ ЗАБОЛЕВАНИЙ
стиновое время 24,7 с, протромбиновое время 17 с, про-
тромбиновый индекс 0,9, концентрация фибриногена А 
3 г/л, этаноловый тест отрицательный, международное 
нормализованное отношение 0,8, концентрация D-диме-
ров резко возросла — 5000 нг/мл. Зафиксировано повы-
шение уровня гомоцистеина до 34 мкмоль/л (норма — 
5—10 мкмоль/л).
Результаты МР-ангиографии были интерпретирова-
ны как выраженный спазм СМА и ПМА, были визуализи-
рованы функционирующие коллатерали из правой на-
ружной сонной артерии через оболочечные артерии и из 
системы правой задней мозговой артерии, перфорирую-
щие таламус (рис. 2). При стабилизации состояния (41-е 
сутки заболевания) ребенку была выполнена церебраль-
ная ангиография, по результатам которой выявлены сле-
дующие изменения: А1-сегменты ПМА и М1-сегменты 
обеих СМА не заполняются. Определяется мелкая сеть 
подкорковых анастомозов с сосудами бассейна наружной 
сонной артерии, а также позвоночных артерий с обеих 
сторон. Заключение: ангиографические признаки БММ 
(рис. 3). По результатам обследования ребенок консульти-
рован нейрохирургами, рекомендовано в плановом по-
рядке провести оперативное лечение.
По совокупности данных, полученных в динамике 
болезни и обследования, диагноз был пересмотрен: 
«БММ (выраженный двусторонний стеноз A1-сегментов 
ПМА и М1-сегментов СМА), тип IV. Рецидивирующие 
ОНМК в различных сосудистых бассейнах: ИИ в правой 
СМА (29.05.14), ИИ в левой СМА, острый период, комби-
нированный патогенетический подтип (атеротромботи-
ческий и кардиоэмболический), 2 эпизода ТИА в анамне-
зе, множественные лакунарные инфаркты подкорковой 
области неизвестной давности (по результатам МРТ) на 
фоне возможной тромбофилии, гипергомоцистеинемии и 
дислипидемии. Спастический тетрапарез (справа — 2 бал-
ла, слева — 3—4 балла), псевдобульбарный синдром, сен-
сомоторная афазия».
Сопоставляя риск от назначения препаратов анти-
тромботического спектра с риском повторного ИИ в 
остром периоде болезни на фоне предполагаемой БММ, 
ребенку на 10-е сутки от начала заболевания был назначен 
далтепарин натрия в суточной дозе 110 МЕ/кг с ежеднев-
ным контролем показателей гемостазиограммы. В тече-
ние следующих 2 нед проводилось медленное снижение 
низкомолекулярного гепарина до профилактических доз 
с параллельным введением и увеличением суточной дозы 
аспирина до 3 мг/кг. Помимо антитромботической тера-
пии ребенку был назначен блокатор кальциевых каналов 
(нимодипин) в дозе 30 мг 4 раза в день.
На фоне получаемой терапии (низкомолекулярный 
гепарин + аспирин), положительной клинической ди-
намики и показателей транскраниальной допплерогра-
фии на 14-е сутки болезни в течение суток у мальчика 
появилась транзиторная отрицательная динамика в ви-
де симптомов психомоторного возбуждения, снижения 
мышечной силы (до 2 баллов) в левых конечностях, ко-
торая купировалась в течение суток. В дальнейшем от-
мечалось улучшение: мальчик стал эмоционально реа-
гировать на осмотр, узнавать знакомые лица, выполнял 
некоторые команды (прослеживал за молотком, откры-
вал рот, закрывал глаза), мог показать на картинках от-
дельные предметы, пытался жевать, самостоятельно 
садился и удерживал позу сидя. Стойко сохранялись 
Рис. 2. Больной К. МР-ангиография головного мозга.
Визуализируется выраженный спазм СМА и ПМА, функционирующие 
коллатерали из правой наружной сонной артерии через оболочечные арте-
рии и из системы правой задней мозговой артерии, перфорирующие тала-
мус.
Рис. 3. Больной К. Церебральная ангиография.
Сегменты А1 ПМА и М1 обеих СМА не заполняются; определяется мелкая 
сеть подкорковых анастомозов с сосудами бассейна наружной сонной ар-
терии, а также позвоночных артерий с обеих сторон: ангиографические 
признаки БММ.
моторный компонент афазии и двигательные наруше-
ния (не стоит, не ходит).
Таким образом, первые клинические проявления 
БММ у детей характеризуются неспецифичностью и ред-
ко настораживают даже опытных специалистов. Головная 
боль фигурирует в качестве манифестного симптома во 
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множестве исследований, посвященных БММ, в том чис-
ле у детей; в литературе существует отдельное понятие — 
головная боль, ассоциированная с БММ (HAMD — 
headache, associated with moyamoya disease) [11, 15, 17, 
27—29]. В то же время цефалгический синдром остается 
одной из самых часто регистрируемых жалоб в педиатри-
ческой неврологической практике [22—24].
Преходящая очаговая симптоматика у пациента в де-
бюте болезни была расценена как аура мигрени, однако 
большая частота приступов в начале заболевания именно 
для данной формы мигрени является достаточно редким 
симптомом [30]. У пациента с диагностированной мигре-
нью практически нет поводов заподозрить дебют БММ, в 
том числе потому, что мигренозные приступы не харак-
терны для этой врожденной сосудистой патологии [1, 11, 
18, 31, 32]. Однако очаговая неврологическая симптома-
тика, сопровождающая эпизоды цефалгий, у мальчика К. 
могла стать поводом для дифференциальной диагностики 
с ТИА.
Отсутствие четких диагностических стандартов при 
мигрени у детей ведет к недостаточному объему обследо-
вания (необоснованный отказ от МРТ, а в случае ее про-
ведения — невключение в нейровизуализационный про-
токол ангиографических методик), что приводит к диа-
гностическим ошибкам. При этом исследователи пробле-
мы ОНМК у детей единодушны во мнении, что наличие 
очаговой симптоматики в структуре мигренозного при-
ступа является обязательным поводом для исключения/
подтверждения протромботического состояния и оценки 
других факторов риска инсульта [16, 33, 34].
Поводом для целенаправленного поиска БММ долж-
ны стать тромбозы церебральных артерий в детском воз-
расте (ИИ и/или ТИА). Однако сложность детализации и 
объективизации очаговых симптомов у детей, особенно 
младшего возраста, при минимальной продолжительно-
сти ТИА, отсутствие протоколов или единых стандартов 
обследования при дебюте ОНМК, игнорирование необ-
ходимости использования ангиографических методик у 
детей могут создавать предпосылки для диагностических 
ошибок и отсроченности верификации БММ. ИИ у маль-
чика К. развился в типичном первом «пиковом» периоде 
дебюта БММ у детей и стал отправной точкой для поста-
новки окончательного диагноза.
Если необходимость и эффективность нейрохирурги-
ческой коррекции при постановке диагноза БММ не вы-
зывает сомнений, то применение блокаторов кальциевых 
каналов, антикоагулянтов и дезагрегантов, других лекар-
ственных препаратов, способных поддержать и улучшить 
перфузию в пораженных участках нервной системы, в 
детском возрасте остается поводом для дискуссии, в том 
числе вследствие малого числа исследований по оценке их 
эффективности у детей [11, 13]. Нейрохирургические вме-
шательства становятся не только методом радикальной 
и/или паллиативной помощи, но и доказывают свою со-
стоятельность при коррекции симптоматических цефал-
гий при БММ [15, 18, 19, 27, 28].
В настоящее время вопрос о назначении антитромбо-
тической терапии в остром периоде и для вторичной про-
филактики ИИ в детском возрасте однозначно не решен. 
С одной стороны, препараты этой группы являются жиз-
ненно необходимыми и альтернативы им не существует, с 
другой стороны, требуется тщательно сопоставлять воз-
можные риски при назначении антитромботических 
средств, а также отсутствие указаний на детский воз-
раст в инструкциях к прямым, непрямым антикоагу-
лянтам и дезагрегантам [35]. Детские неврологи, кото-
рые ведут специализированный прием по церебровас-
кулярной патологии и привлекаются в качестве кон-
сультантов при обследовании таких пациентов, могут 
назначать аспирин детям в послеоперационном перио-
де или в случаях отказа от хирургического лечения. Та-
кие рекомендации по тактике ведения больных с ИИ 
при подтвержденной БММ представлены в руководстве 
Американской ассоциации по борьбе с инсультом и 
кардиоваскулярной патологией у детей (класс IIb, уро-
вень доказательности С) [16].
В остром периоде инсульта вышеописанному пациен-
ту был назначен низкомолекулярный гепарин с парал-
лельным титрованием дозы аспирина. Осложнений в ходе 
проведения антитромботической терапии не было, в даль-
нейшем мы планируем рекомендовать продолжительный 
прием аспирина с плановым мониторингом профиля эф-
фективности и безопасности не реже чем 1 раз в 2 мес. 
С учетом прогредиентного течения основного заболева-
ния, приведшего к серии ТИА и ИИ, множественным пе-
ренесенным лакунарным инфарктам, а также имеющейся 
предрасположенности к другим типам ИИ (кардиоэмбо-
лического характера), не исключается пожизненный при-
ем препаратов антитромботического спектра.
У мальчика К. зафиксирован высокий уровень гомо-
цистеина с превышением показателей в 4 раза, что расце-
нивается как умеренная гипергомоцистеинемия [36]. Го-
моцистеин является продуктом превращения незамени-
мой аминокислоты метионина, а повышенное его содер-
жание ведет к заболеваниям церебро- и кардиоваскуляр-
ного спектра [37—40]. Протромботическое действие гомо-
цистеина реализуется путем активации XII и V факторов 
свертывания крови, усиления экспрессии тканевого фак-
тора, подавления выработки тромбомодулина, формиро-
вания резистентности к активированному протеину С и 
т.д. [37, 41, 42]. В то же время гипергомоцистеинемия — 
модифицируемый фактор риска ИИ, поэтому больному 
назначена комбинация фолиевой кислоты с витамином 
В12 в качестве средства вторичной профилактики. Извест-
но, что именно такой способ коррекции, а также диетоте-
рапия способны эффективно управлять уровнем гомоци-
стеина и существенно снизить риск повторных сосуди-
стых событий [16, 38, 40, 43].
Если гипергомоцистеинемия как фактор риска тром-
бообразования не вызывает сомнений у исследователей 
проблемы ОНМК, то атеротромботический вариант ИИ 
является казуистикой для педиатрической практики, он 
описан в единичных случаях и ассоциирован с доказан-
ными генетически детерминированными дислипидеми-
ческими синдромами, большинство из которых протекает 
бессимптомно до взрослого возраста [37, 44—46]. Тем не 
менее при идентификации формы дислипидемии назна-
чение диетотерапии и препаратов из группы статинов по-
лагают необходимой мерой, безопасность которой у детей 
доказана, а эффективность считается тем более высокой, 
чем раньше эта терапия начата [47, 48]. При повторных 
исследованиях липидограммы у больного К. был зареги-
стрирован повышенный индекс атерогенности — 3,28. 
В настоящее время пациенту рекомендованы диетотера-
пия, дообследование для уточнения формы дислипиде-
мии, в дальнейшем при отсутствии положительной дина-
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мики может быть рассмотрен вопрос о назначении стати-
нов.
ОНМК, дебютирующие в детском возрасте, являются 
ярким примером мультифакториальной патологии. 
С точки зрения многообразия причин и факторов риска 
ИИ, у больного К. выявлена генетически детерминиро-
ванная васкулопатия (известная как БММ), клиническая 
манифестация которой произошла на фоне действия не-
значительных провоцирующих факторов (физическая на-
грузка) в стадии, когда болезнь уже захватила существен-
ную часть цереброваскулярного русла (по описанию МРТ 
соответствует стадии IV по Suzuki). Помимо этой, уже до-
статочной для ИИ и ТИА, причины, мальчик К. с высокой 
степенью вероятности является носителем полиморфиз-
мов генов фолатного цикла, приводящих к гипергомоци-
стеинемии (34 мкмоль/л) средней тяжести, которая обла-
дает прокоагулянтным действием. Также пациент К., ско-
рее всего, имеет наследственную или врожденную дисли-
пидемию, протромботический характер которой обуслов-
лен снижением атромбогенности сосудистой стенки, 
уменьшением просвета сосудов, изменением реологиче-
ских свойств крови и др. Таким образом, больной К. нуж-
дается не только в планировании нескольких этапов ней-
рохирургических вмешательств, но и в тщательном дина-
мическом наблюдении со стороны невролога, гематолога, 
углубленном обследовании липидного обмена, состояния 
сердечно-сосудистой системы, генетически детермини-
рованной тромбофили, уровней гомоцистеина и лактата и 
т.д. Именно многосторонняя оценка факторов риска 
ОНМК, даже при, казалось бы, очевидной причине, при-
ведшей к инсульту (БММ), становится основой для по-
строения многоплановой системы мер эффективной вто-
ричной профилактики сосудистых событий у детей [16, 
46].
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